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研究成果の概要（和文）：紫斑病性腎炎（HSPN）の発症進展には、IgA腎症と同様に糖鎖不全IgA1の関与が示唆
されている。HSPNに関する疫学的臨床的および病理組織学的検討を行い、紫斑病性腎炎の臨床像とその発症病態
を明らかにすることを目的とした。発症および増悪進展に関する免疫担当細胞の役割、それらに対する免疫調整
薬の治療効果の評価を行った。抗原刺激により活性化されたT細胞やB細胞により産生されたIgA1糖鎖不全免疫複
合体が糸球体に沈着し、糸球体障害を進展することが推察された。腎障害進展を制御するために、これらの免疫
応答を制御することが必要であり、ステロイド薬や免疫調整薬の併用が重要であることが示唆された。

研究成果の概要（英文）：It has been reported that the pathogenesis of Henoch-Shoenlein purpura 
nephritis (HSPN）may be associated with the circulation of defective forms of IgA1 or the presence 
of in situ immune complexes, and the onset and progression of inflammation are thought to be 
associated with complement components, activated macrophage and mesangial cells. It is important to 
control HSPN activity including steroid and immunosuppressive drugs.

研究分野： 腎臓病学
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１．研究開始当初の背景 
 ①本邦における小児期発症の紫斑病性腎
炎に関する前方的疫学調査は少ない。紫斑病
性腎炎と同様に IgA腎症においても糖鎖不全
IgA1 の関与が示唆されており、それらの発
症頻度や臨床像を把握することは極めて重
要である。 
 ②また、紫斑病性腎炎の病態の理解には、
IgA 沈着を呈する各種腎炎の病態理解が必要
である。 
２．研究の目的 
 ①紫斑病性腎炎に関する疫学的臨床的検
討を行い、紫斑病性腎炎の臨床像を明らかに
する。 
 ②IgA 沈着を伴った膜性増殖性糸球体腎炎、
ループス腎炎に関して臨床病理学的検討を
行った。 
３．研究の方法 
 ①2006 年から 2013 年の間、福島県内に
おける 15 歳未満の小児が入院可能な施設
で、紫斑病腎炎と診断された 51 症例を集積
した。臨床経過、組織型、治療法、予後に
関して検討した。 
４．研究成果 
 男女比は 23：28 で女性に多く、平均発症
年齢は 7.7 歳であった。福島県小児 15 歳未
満での発症率は平均 2.27 人/10 万人/年であ
り、毎年発症数にばらつきを認めたが、や
や減少傾向を認めた。診断契機は IgA 血管
炎発症後の検尿フォローが最多で 76%を占
めた。IgA 血管炎診断から紫斑病性腎炎発
症までの期間は 94%が 3 ヶ月以内であった。
診断時における腎生検は、34 例（66.7％）
に行われた。IgA 血管炎発症から腎生検ま
での期間は、3 ヶ月未満が 25 例（73.5%）、
3 ヶ月から 6 ヶ月が 6 例（17.6%）であり、
約 9 割で IgA 血管炎発症後 6 ヶ月以内に施
行されていた。また、高度蛋白尿を呈する
症例では、より早期に腎生検が行われてい
た。腎生検所見は、ISKDC 分類 2 型が 6 例、
3 型は 26 例、5 型及び 6 型はそれぞれ 1 例
であった。高度蛋白尿（UP/UCr 1g/g・Cr
以上）の症例は 28 例（55%）に認め、その
うちの大多数（86%）は高度の半月体形成
を伴った ISKDC3 型以上であった。軽度蛋
白尿（UP/UCr 1g/g・Cr 未満）の症例は 23
例（45%）に認め、その大多数は、腎生検
未施行（61%）あるいは ISKDC2 以下（2%）
であった。治療法に関して、ISKDC 分類 3
型以上の紫斑病性腎炎では、全症例でステ
ロイド療法を含む積極的な治療がなされて
いた。治療後再生検は、34 例中 16 例（47%）
に施行され、大多数の症例で組織学的改善
を認めた。診断後 1 年以上経過観察し得た
症例のうち、腎生検未施行および ISKDC
分類 2 型の全例で尿所見は正常化した。4
例で血尿と蛋白尿の残存を認め、１例で腎
機能低下を認めた。追加治療として扁桃摘
出術＋ステロイドパルス療法を行った症例
が 1 例あった。 

 紫斑病性腎炎の発症数についてはやや減
少傾向を認め、近年の紫斑病性腎炎の組織
学的重症度は軽症化している傾向にあった。
高度蛋白尿を示す症例に対しては、比較的
早期に腎生検が施行されており、組織学的
重症度の高い（ISKDC3 以上）症例では、
早期からステロイド療法が行われ、腎予後
は概ね良好であった。一方、急性腎炎症候
群・ネフローゼ症候群での発症例では、早
期の積極的な治療にも関わらず尿所見残存
し、腎機能低下を来す重症例が存在した。
HSPN の短期予後は良好であったが、今後
も観察研究を継続し、長期予後を明らかに
する必要がある。  
 ②小児期発症重症ネフローゼ症候群合併
ループス腎炎の発症および増悪進展に関す
る免疫担当細胞の役割、それらに対する免
疫調整薬の治療効果の評価を行った。活動
性ループス腎炎に対するミゾリビン・タク
ロリムス併用効果の検証を行った。 
膜性増殖性腎炎は病理組織学的な概念であ
り、一次性 MPGN、MPGN パターンを示す
感染後糸球体腎炎、IgA 腎症、免疫グロブ
リン関連糸球体沈着症、ループス腎炎やそ
の他の二次性糸球体腎炎の鑑別を要する。
糸球体への C1q 強沈着、免疫グロブリン沈
着の病態への関与について考察した。 
抗原刺激により活性化されたT細胞やB細
胞により産生された IgA1 糖鎖不全免疫複
合体が糸球体に沈着し、糸球体障害を進展
することが推察された。腎障害進展を制御
するために、これらの免疫応答を制御する
ことが必要であり、ステロイド薬や免疫調
整薬の併用が重要であることが示唆された。 
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